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RESUMEN

Segun lo informado en la bibliografia médica, los tumores cardiacos y en particular los
mixomas son raros; sin embargo, constituyen afecciones de interés e importancia no solo
entre las cardiovasculares, sino también entre las entidades clinicas en general. Esta
afirmacion se sustenta en el hecho de que pueden simular las mas diversas enfermedades
cardiacas o enmascararse como colagenosis, sepsis generalizadas, neoplasias malignas,
alteraciones arteriales periféricas u otros procesos morbosos. En Cuba se ha publicado muy
poco en torno al tema y esa escasez al respecto motivd a los autores a presentar en este
articulo de revision una clasificacion actualizada de los mixomas cardiacos, con especial
referencia a su anatomia patoldgica, factores genéticos, sintomas mas frecuentes, métodos
para su diagndstico clinico y bases fundamentales para el tratamiento quirdrgico.

Palabras clave: mixoma, tumor cardiaco, embolismo, enfermedad cardiovascular, muerte
subita.

ABSTRACT

Cardiac tumors, particularly myxomas, are rare according to the literature reported. They

constitute not only cardiovascular diseases of interest and importance, but also conditions
that call the attention among clinical affections in general terms. This statement supports
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the fact that they can simulate the most diverse heart diseases or mask as collagenosis,
generalized sepsis, malignancies, peripheral artery diseases or some other morbid
conditions. In Cuba, very little literature has been published about this topic. That is why
the authors of this review article decided to make a presentation of an updated cardiac
myxoma classification, emphasizing its pathology, genetic factors, most common
symptoms, diagnostic methods, and primary basis for the surgical treatment.
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INTRODUCCION

Considerados entidades raras o infrecuentes, aunque no excepcionales, los mixomas cardiacos
son los tumores primarios del corazén mas cominmente encontrados (figura 1).

Las neoformaciones intracardiacas han constituido siempre un mito dentro de la cirugia
cardiovascular y, por tanto, han sido objeto de innumerables e interesantes descripciones,
recogidas en los mas importantes textos clasicos de la antigiiedad, como las realizadas en De
re anatomica (1559), obra cumbre de Mateo Realdo Colombo, donde se detallan por primera
vez las peculiaridades de un tumor cardiaco. !? Posteriormente Allen Alden Burns, en
Edinburgo (1809), se refiere a la posible obstruccidn valvular por una neoplasia cardiaca
intraauricular.

Figura 1. Mixoma de auricula izquierda

El informe efectuado por King en 1845 acerca de 6 tumores intraauriculares reconocidos en la
actualidad por sus caracteristicas morfoldgicas como mixomas, fue probablemente la primera
comunicacidn sobre este tipo de neoplasia; pero hubo que esperar mas de un siglo para que
en 1951 Golberg y colaboradores diagnosticaran por primera vez, mediante angiografia, un
mixoma auricular; y hasta 1954, cuando el cirujano sueco Clarence Crafoord extirpo
quirtirgicamente con éxito el primer mixoma de auricula izquierda con circulacién
extracorpdrea, aunque antes se habian producido varios intentos fallidos sin el concurso de la
maquina corazén-pulmdn, como los publicados por Bhanson y el propio Goldberg en 1952. 3°



MEDISAN 2011; 15(10):1461

Luego en 1967, Gerbode et al advirtieron acerca de la posibilidad de recurrencia de los
mixomas; y mas recientemente, en 1985, Carney identificd y pautd las bases para el
diagndstico del sindrome que lleva su nombre. %8

TUMORES CARDIACOS PRIMARIOS Y SECUNDARIOS

Los tumores cardiacos pueden dividirse en primarios y secundarios o metastaticos, en
dependencia del sitio donde se originen. Los segundos se consideran 20 a 40 veces mas
frecuentes y provienen de procesos neopldsicos graves en piel (melanomas), pulmén, mama,
sangre, higado u otras regiones anatdmicas, que alcanzan el corazén principalmente por via
hematdgena, aunque también se diseminan por medio de los componentes linfaticos y por
contiglidad.

Por su parte, los tumores primarios han sido tema de un gran nimero de publicaciones, entre
las cuales figuran las de Straus y Merliss, quienes observaron en autopsias que la incidencia
variaba de 0,001 a 0,28 %. *>° Lymburner encontré solo 4 casos en 8 500 necropsias, para
0,05 %. ° Se dividen en benignos (alrededor de 75 %) y malignos, de los cuales los sarcomas
(angiosarcomas, rabdomiosarcomas, fibrosarcomas, osteosarcomas), mesoteliomas, timomas,
teratomas y linfomas constituyen los principales exponentes.

Segun innumerables estudios patoldgicos, el mixoma cardiaco es el tipo de tumor benigno
primario mas comun, pues sobrepasa 50 % del total de los casos; mientras que en nifios, el
rabdomioma representa una frecuencia relativa superior a 40 %. >°!? Otras neoplasias
cardiacas benignas relativamente frecuentes estan dadas por fibroelastoma papilar, fibroma,
hemangioma, lipoma, mesotelioma del nodo AV y paraganglioma, por citar las principales.

Los mixomas son tumores primarios del corazén, que aunque histoldégicamente benignos por el
compromiso de la dindmica cardiaca y los émbolos que producen, pueden ser letales (figura
2). Cuando se logra diagnosticarlos y operarlos a tiempo, pierden toda su potencialidad
dafiina y los pacientes suelen curar. La mayoria de los investigadores catalogan a los mixomas
cardiacos como neoplasias genuinas y de naturaleza benigna. 3¢

Hoy dia, la polémica se centra en su histogénesis. La aplicacion de técnicas de microscopia
oOptica, electrénica y de barrido, asi como inmunohistoquimicas muy precisas (tinciones con
actina, vimentina, desmina, miosina, citoqueratinas, factor VIII, alfa 1-antitripsina y otras),
parece asegurar su origen a partir de células mesenquimales embrionarias pluripotenciales,
con capacidad de diferenciacion diversa (vascular, endotelial, muscular), las cuales se

encuentran en mucha mayor cuantia en la regién del septo interatrial, en la fosa ovalis. 1%/
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Figura 2. Mixoma cardiaco con gran capacidad emboligena

Las alteraciones genéticas que se asocian con este tipo de tumor también devienen un
fascinante campo de investigacién en la sociedad contemporanea. De esta forma se estudian
intensamente los defectos en los locus 17q 22-24 y 2p 16, encontrados en gran parte de los
pacientes con mixomas de tipo familiar, y los reordenamientos estructurales en las
localizaciones 12p 1 y 17p 1, hallados en mas de la mitad de los afectados por mixomas
esporadicos. Las mutaciones de la subunidad reguladora a1 de la protein kinasa A-AMPc
dependiente-(PRKAR1A), codificada en la region del locus 17q 22-24, parecen constituir la
piedra angular en la pérdida de sus posibles funciones como gen supresor tumoral, de la
actividad de la serina-treonina kinasa y otros patrones de sefializacion intracelular AMPc-
dependientes, involucrados en la regulacidon del ciclo celular, crecimiento y/o proliferacion y, de
este, modo en la tumorigénesis endocrina; aspecto casi constante dentro del complejo de
Carney. 7,8,18,19

De hecho, las manifestaciones clinicas de los mixomas cardiacos son diversas, al igual que la
patogenia de sus sintomas, y se encuentran concentradas en 3 grandes vertientes, a saber:
manifestaciones de tipo embdlicas, obstructivas y constitucionales o generales; ?° de ahi que
existan no solo manifestaciones cardiovasculares, sino también extracardiacas, de donde se
deriva la importancia médica de esta enfermedad.

e Interferencia mecanica de la funcion cardiaca

Causante de los sintomas y signos cardiovasculares en estos enfermos, resulta facilmente
comprensible, puesto que estos tumores son intracavitarios y generalmente pediculados, lo
cual les confiere gran movilidad y, en consecuencia, amplios y continuos desplazamientos
relacionados con el ciclo cardiaco. Conviene sefialar que la obstruccion mitral es la mas
frecuente, pues el mixoma de localizacion auricular izquierda suele ser el mas observado

(80 %) y simula en estos casos una estenosis valvular mitral de origen reumatico. 2123
También puede afectarse el drenaje en localizacion tricuspidea y en menor proporcidn adrtica o
pulmonar, en dependencia de la ubicacién del tumor. El mixoma cardiaco puede ademas
lesionar cualquier componente del aparato valvular por el traumatismo constante ejercido y
provocar insuficiencia valvular. La fibrilacion auricular acompana con relativa frecuencia a esta
afeccion, debido a la formacién de reentradas en los atrios moderadamente dilatados como
consecuencia de la dificultad para su drenaje; asi, mientras mayor es el mixoma, mas
usualmente se asocia con fibrilacién auricular. 4%’
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En los mixomas cardiacos, los fendmenos embdlicos son una forma de presentacion frecuente,
dada su consistencia friable, movilidad y localizacién intracavitaria. La distribucidon de los
émbolos tumorales hacia la circulaciéon sistémica o pulmonar depende del lugar donde esté
ubicado el tumor y de la presencia de cortocircuitos intracardiacos anormales o no, tales como
comunicacion interauricular e interventricular o persistencia del ductus arterioso. Aquellos
mixomas pequefios y con superficie irregular, asi como también los que se forman en los
tractos de salida ventricular, son mucho mas propensos a producir embolizaciones. #24282°

Las manifestaciones sistémicas incluyen fiebre, pérdida de peso, malestar general, artralgia,
fendomenos de Raynaud, erupciones cutaneas y dedos en palillo de tambo, acompafiadas de
alteraciones en las pruebas de laboratorio: hipergammaglobulinemia, elevacion de la
eritrosedimentacion, trombocitosis y anemia. No se sabe con certeza cual es el mecanismo
mediante el cual estos tumores cardiacos causan dichas anormalidades, aunque se atribuye a
productos secretados por el tumor o su necrosis. Igualmente existen informes al respecto en
la bibliografia consultada, que apuntan hacia un trastorno inmunoldgico como base de estos
trastornos y a la interleucina 6 como principal compuesto desencadenante del proceso.

Asimismo, los mixomas cardiacos mas frecuentemente observados son los esporadicos, que
representan alrededor de 93 % de todas las variedades. En este subgrupo predominan las
mujeres (2:1) y el promedio de edad es aproximadamente de 53 afios. Son tumores Unicos
(99 %), se localizan preferentemente en la auricula izquierda (76 %), sobre todo alrededor de
la fosa oval y su recurrencia es minima (1-3 %); por el contrario, el otro subgrupo (7 %) esta
constituido por los mixomas familiares, encontrados predominantemente en jévenes y donde la
relacion mujer/hombre no resulta tan marcada en favor del sexo femenino.

Por otro lado, algunos pacientes de este subgrupo padecen el sindrome mixomatoso,
lentigiomixomatosis endocrina familiar o simplemente sindrome de Carney, como mas
comunmente se conoce. Considerado actualmente como una enfermedad multisistémica
hereditaria de transmisién autosémica dominante, sus componentes se incluyen en 4 grandes
grupos: 1) hiperactividad endocrina (sindrome de neoplasias endocrinas multiples *“MEN"); 2)
manchas cutaneas pigmentadas; 3) mixomas de diferentes localizaciones y 4) schwannomas,
de modo que para su diagndstico se requiere la convergencia de al menos 2 de las siguientes
anomalias: a) mixoma cardiaco; b) mixomas cutaneos; c) mixomas o adenomas mamarios; d)
manchas pigmentadas mucocutaneas (léntigos, nevos azules o efélides); e) enfermedad
adrenocortical nodular pigmentada; f) tumores testiculares; g) adenoma hipofisario secretor de
hormona del crecimiento; h) adenomas o carcinomas tiroideos; i) quistes ovaricos; j)
schwannoma melanético; y k) osteocondromixomas. Las combinaciones entre ellos resultan
diversas y se ha formulado en la bibliografia un maximo de 5 criterios. Los pacientes con este
sindrome, como ya se expreso, tienden a ser mas jovenes (20 afios); los tumores son
multiples, ocupan otras cavidades ademas de la auricular izquierda y recurren con mayor
probabilidad (18 %). En la literatura médica, este conjunto sintomatico es identificado con las
siglas "LAMB” o "NAME", que incluyen todas las anomalias acabadas de describir, pero en
idioma inglés, 7:10:18:30-32

El tratamiento idoneo para los mixomas cardiacos es el quirldrgico. Por lo general se considera
una operacion urgente, sobre todo en personas con antecedente de sincope o embolismo,
debido a que ha sido notificada una mortalidad entre 8 y 10 % por complicaciones embdlicas o
muerte sUbita mientras se espera por la cirugia. Los pacientes son intervenidos por
esternotomia media y, bajo circulacién extracorpoérea, se extirpan el tumor por completo y su
base de implantacién, usando soluciones cardiopléjicas sanguineas o cristaloides
indistintamente para garantizar la proteccidon miocardica. En el caso de los tumores asentados
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en la auricula izquierda, se abre esta cdmara y se extraen totalmente con una pequefa porcion
del endocardio (generalmente septal) que contenga la insercién del pediculo de implantacidn.
Este mecanismo se emplea fundamentalmente en mixomas maéviles, con pediculos largos o
adheridos a la pared libre auricular. 3’

La mayoria de los cirujanos utiliza la via de acceso biauricular (biatriotomia transeptal) para
extraer tumores auriculares izquierdos, puesto que es especialmente Util para extirpar los
grandes, con base de implantacion ancha y corta, adheridos al septo, con lo cual se garantiza
que se incluyan bordes libres de estos en la pieza extraida. En los mixomas de otra
localizacién se “aborda” la cdmara cardiaca correspondiente o que proporcione mejor acceso
quirdrgico y se extraen el tumor y la zona de endocardio donde se inserta. Si fuese necesario,
se realizaran procederes quirurgicos adicionales, sobre otras estructuras cardiacas dafiadas por
la accion deletérea del tumor o por los defectos ocasionados durante la intervencion quirdrgica
propiamente dicha. Asi podran combinarse, con la exéresis de la masa tumoral: plastias o
sustituciones valvulares (bioldgicas o mecanicas), revascularizaciones miocardicas y cierre de
defectos septales interauriculares e interventriculares, entre otras. 3%

La mortalidad operatoria suele ser baja (0-5 %) y depende de la presencia de
enfermedades concomitantes, cardiopatia asociada o necesidad de cirugia combinada. El
periodo posoperatorio de estos pacientes precisa de un seguimiento ecocardiografico de
control para descartar la recurrencia tumoral en el lugar de implantacién inicial, en otra
camara cardiaca o a distancia. Las principales causas de recidiva tumoral son: extirpacién
incompleta, implantacién tumoral peroperatoria, embolizacién y origen multiple del tumor.
Las arritmias supraventriculares son frecuentes después de la cirugia y, en algunos casos,
puede sobrevenir bloqueo auriculoventricular completo y tornarse indispensable la
colocacién de un marcapaso permanente. 10:11:42-44

CONCLUSIONES

Los tumores cardiacos en general y los mixomas en particular son raros, segun lo registrado
en la bibliografia médica; sin embargo, constituyen un grupo de interés e importancia no
solamente entre las afecciones cardiovasculares, sino también en la patologia clinica general.
La razon de esta afirmacion se sustenta en el hecho de que estos pueden simular las mas
diversas afecciones cardiacas o enmascararse como colagenosis, sepsis generalizadas,
neoplasias malignas, enfermedades arteriales periféricas u otras, por lo cual los pacientes
pueden llegar primero a una sala clinica o de angiologia de un hospital general y ser atendidos
inicialmente por profesionales de las mas disimiles especialidades.

Al aproximarnos a este fascinante tema pretendemos profundizar en el conocimiento que se
tiene de los mixomas cardiacos, para de esta forma elevar el indice de sospecha diagndstica en
todos y cada uno de nuestros profesionales y asi mejorar en gran medida el prondstico de una
enfermedad considerada benigna una vez diagnosticada e intervenida de forma oportuna, pero
invariablemente letal en su evolucion natural.
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